INTRODUCTION
============

Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive genetic disease characterized by chronic pulmonary infection, exocrine pancreatic insufficiency, and high concentrations of sweat electrolytes. Respiratory system changes constitute the primary cause of morbidity and mortality. ^(^ [@B01] ^-^ [@B08] ^)^ Data from the Cystic Fibrosis Foundation show that the life expectancy of individuals with CF was 37.8 years in 2012.^(^ [@B09] ^)^

The standard therapeutic approach to lung disease includes antibiotic therapy, airway clearance, physical exercise, mucolytics, bronchodilators, anti-inflammatory agents, nutritional support, and oxygen supplementation. ^(^ [@B10] ^,^ [@B11] ^)^ Outpatient treatment is provided by a multidisciplinary team every two or three months and is aimed at educating parents and patients regarding home treatment, monitoring disease progression, and improving treatment adherence, being adjusted as needed.^(^ [@B12] ^)^

Airway clearance techniques are considered essential components of the treatment of CF. In older children and adolescents, the use of techniques that prioritize their independence is encouraged.^(^ [@B13] ^,^ [@B14] ^)^

Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ studied 63 adult CF patients and showed that 40% had moderate to poor adherence to airway clearance therapies, a finding that was associated with the level of education and the severity of disease. The use of techniques preferred by patients was found to be associated with increased adherence, the level of agreement between physician-recommended therapy and self-reported adherence being highest for positive airway pressure.

In the pediatric population, poor treatment adherence is associated with patient dependence on their parents or caregivers to perform the recommended treatment techniques and a lack of understanding of the long-term implications of the disease.^(^ [@B16] ^)^ The difficulty that parents have in establishing a treatment routine and the use of trial and error are barriers to treatment adherence, whereas anticipatory guidance provided by a multidisciplinary team can facilitate disease management.^(^ [@B17] ^)^ Misconceptions, knowledge gaps, and errors regarding CF can have an impact on disease progression.^(^ [@B18] ^)^ Few studies have examined adherence to therapy in patients with CF.^(^ [@B15] ^,^ [@B19] ^,^ [@B20] ^)^

A total of 2,669 patients are currently registered in the Brazilian CF Registry. Rio Grande do Sul ranks second among the Brazilian states with the highest number of CF patients, i.e., 356 individuals (13.3%). There are currently 1,918 pediatric patients (under 18 years of age) with CF in Brazil, pediatric patients accounting for 77.6% of all CF patients in the state of Rio Grande do Sul. The number of patients diagnosed with CF has increased annually since the advent of neonatal screening for CF by immunoreactive trypsin assay. Therefore, strategies to improve treatment adherence and prevent complications are increasingly necessary.^(^ [@B21] ^)^

The objective of the present study was to evaluate the level of self-reported adherence to physical therapy recommendations in pediatric CF patients and to ascertain whether the different levels of adherence correlate with lung function, clinical scores, and quality of life.

METHODS
=======

Study design
------------

This was a cross-sectional study of pediatric CF patients. The objective of the study was to evaluate the level of adherence to respiratory therapy.

Study population
----------------

Patients with CF were recruited by the Pediatric Pulmonology Team of the *Hospital de Clínicas de Porto Alegre* (HCPA), located in the city of Porto Alegre, Brazil. The study sample consisted of children and adolescents in the 6- to 17-year age bracket diagnosed with CF in accordance with a consensus statement.^(^ [@B02] ^)^

The study sample was consecutively selected from among all patients being followed and meeting the inclusion criteria. Data were collected in the period between May and October of 2014. The study was approved by the Research Ethics Committee of the HCPA (Protocol no. 14-0157), and the parents or legal guardians of all participants gave written informed consent.

We included clinically stable patients, clinical stability being defined as no hospitalizations or changes in the maintenance therapy regimen for at least 30 days. Patients with neurological changes resulting in difficulty in completing the questionnaires were excluded.

Measurements and instruments
----------------------------

After having accepted the invitation to participate in the study, patients and their parents or legal guardians gave written informed consent and headed for an area outside the ambulatory care environment.

Initially, patients (accompanied by their parents or legal guardians) completed a questionnaire regarding adherence to physical therapy recommendations, developed from a previous study^(^ [@B15] ^)^ conducted at our referral center and consisting exclusively of objective questions, such as the following: \"How many days a week and how many times a day do you perform physical therapy techniques for airway clearance?\"; \"How long does each session last?\"; \"What techniques do you perform?\"; \"What techniques do you like the most and what techniques do you like the least?\"; \"Who helps you?\"; and \"What are your reasons for not performing the recommended technique(s)?\". Subsequently, patients completed a CF quality of life questionnaire previously validated for use in Brazil.^(^ [@B22] ^)^ Both questionnaires were administered outside the ambulatory care environment by a professional who was not involved in the treatment of the patients. The patients themselves answered the questions, being helped by their parents or legal guardians when necessary.

Subsequently, a physical therapist who was a member of the treatment team answered the same questions, recording physical therapy recommendations for each patient.

A data collection form was used in order to gather information on the following: date; gender; age; ethnicity; family income; age at CF diagnosis; BMI; resting SpO~2~; sputum bacteriology; lung function; frequency of hospitalizations in the previous year (information collected from the electronic medical records of the participants, the day on which the questionnaires were administered being used in order to mark the end of the one-year period); and Shwachman-Kulczycki (S-K) clinical scores.^(^ [@B23] ^)^

The pulmonary function test results used in the present study were those of the spirometry tests requested in routine clinical care. Spirometry was performed at the Pulmonary Physiology Clinic of the HCPA Department of Pulmonology, with the patient in the sitting position. A v4.31a spirometer (Jaeger, Würzburg, Germany) was used, and all tests were performed in accordance with the technical acceptability criteria recommended in the Brazilian Thoracic Association guidelines for pulmonary function testing.^(^ [@B24] ^)^ Values of FVC, FEV~1~, and FEV~1~/FVC were recorded. All parameters were also expressed as a percentage of the predicted values for age, height, and gender.^(^ [@B25] ^)^

Statistical analysis
--------------------

Data were entered into a Microsoft Excel 2011 database, after which they were processed and analyzed with the Statistical Package for the Social Sciences, version 18.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA).

On the basis of their answers to questions regarding adherence to physical therapy recommendations in the last two weeks, patients were divided into three groups: the high-adherence group (which included patients who always performed the airway clearance techniques recommended by the physical therapist and rarely failed to undergo the recommended number of sessions); the moderate-adherence group (which included patients who always performed the airway clearance techniques recommended by the physical therapist but often failed to undergo the recommended number of sessions); and the poor-adherence group (which included patients who never or almost never performed the airway clearance techniques recommended by the physical therapist and never or almost never underwent the recommended number of sessions). For analysis purposes, the high-adherence group was compared with the moderate/poor-adherence group.

Quantitative data were expressed as mean and standard deviation or as median (interquartile range). Qualitative data were expressed as frequency and proportion.

Continuous variables were compared by the independent sample t-test. Ordinal variables or continuous variables without normal distribution were compared by the Wilcoxon signed-rank test. Qualitative data were analyzed with the chi-square test, Yates\' correction or Fisher\'s exact test being used when necessary. The kappa coefficient of agreement was used in order to assess the level of agreement between physician-recommended therapy and self-reported adherence. All statistical tests were two-tailed, and the level of significance was set at p \< 0.05.

In order to calculate the sample size, proportions between the high-adherence and moderate/poor-adherence groups were taken into consideration. For an expected 40% proportion of patients with moderate/poor adherence^(^ [@B15] ^)^-a total amplitude of 0.25 and a 95% confidence interval being used-the minimum sample size was calculated to be 59.^(^ [@B26] ^)^

RESULTS
=======

During the study period, the HCPA Pediatric Pulmonology Team followed a total of 109 patients with CF. Of those, 72 were between 6 and 17 years of age. Of those 72 patients, 66 were included in the study and evaluated. Two patients were excluded from the study: one was excluded because of pulmonary exacerbation requiring hospitalization, and the other was excluded because the parents did not allow the patient to participate in the study. Another 4 patients failed to return for follow-up during the study period.

On the basis of self-reported adherence, patients were divided into two groups for analysis: the high-adherence group (comprising 39 patients and accounting for 59% of the sample as a whole); and the moderate/poor-adherence group (comprising 27 patients and accounting for 41% of the sample as a whole).

[Table 1](#t01){ref-type="table"} presents the general characteristics of the CF patients in the present study, by level of self-reported adherence to respiratory therapy. There were no statistically significant differences between the groups regarding age, gender, family income, or total S-K clinical scores. When the \"radiological findings\" domain of the S-K clinical score was analyzed separately, scores were found to be significantly lower in the moderate/poor-adherence group than in the high-adherence group (p = 0.030).

Table 1.General characteristics of pediatric patients with cystic fibrosis, by level of adherence to respiratory therapy.^a^**pModerate/poor adherenceHigh adherenceVariable(n = 27)(n = 39)**0.13912.9 ± 3.611.7 ± 2.8Age, years0.3720.33 (1)0.25 (3)Age at diagnosis, years^b^0.17910/1721/18Male/Female, n/n0.33618.7 ± 3.118.0 ± 2.0BMI, kg/m^2^Sputum bacteriology^c^0.79120 (74.1)30 (76.9)MSSA0.4832 (7.4)5 (12.8)MRSA0.71514 (51.8)22 (56.4)*Pseudomonas aeruginosa*0.2907 (25.9)6 (15.3)*Burkholderia cepacia*0.222Family income^c^11 (40.7)24 (61.5)\< 3 × the national minimum wage6 (22.2)7 (17.9)3-5 × the national minimum wage9 (33.3)7 (17.9)\> 5 × the national minimum wage0.18474.2 ± 12.878.8 ± 14.1Total S-K score0.03012.0 ± 4.815.0 ± 5.9S-K radiological findings domain, scoreQuality of life score domains, score0.01972 ± 21.184.3 ± 15.9Physical0.08868.3 ± 16.581.4 ± 14.8Vitality0.00269.4 ± 16.682.2 ± 12.6Emotion0.18076.7 ± 30.286.5 ± 15.6Eating0.00055.0 ± 24.782.4 ± 14.9Treatment burden0.03670.0 ± 18.987.6 ± 14.1Health perceptions0.03967.5 ± 19.478.2 ± 17.3Social0.15578.3 ± 27.087.2 ± 18.2Body image0.15876.6 ± 19.588.8 ± 16.1Social role0.96473.3 ± 37.874.0 ± 32.3Weight0.04864.4 ± 21.075.3 ± 18.1Respiratory[^1]

The moderate/poor-adherence group had significantly lower scores for the quality of life questionnaire domains emotion (p = 0.002), physical (p = 0.019), treatment burden (p \< 0.001), health perceptions (p = 0.036), social (p = 0.039), and respiratory (p = 0.048).

[Table 2](#t02){ref-type="table"} shows pulmonary function test results and frequency of hospitalizations (number of hospitalizations in the last year and number of days hospitalized in the last year) in the CF patients studied, by level of self-reported adherence to respiratory therapy. There were no statistically significant differences between the groups regarding lung function variables. However, the mean number of hospitalizations in the last year and the mean number of days hospitalized in the last year were significantly higher in the poor/moderate-adherence group than in the high-adherence group (p = 0.004 and p = 0.012, respectively).

Table 2.Lung function and hospitalizations in pediatric patients with cystic fibrosis, by level of adherence to respiratory therapy.^a^**pModerate/poor adherenceHigh adherenceVariable(n = 27)(n = 39)**0.4332.8 ± 1.32.6 ± 0.9FVC, l0.65793.6 ± 21.195.9 ± 20.1FVC, % of predicted0.5352.2 ± 1.12.1 ± 0.7FEV~1~, l0.35286.6 ± 22.892.3 ± 24.8FEV~1~, % of predicted0.32680.2 ± 11.482.8 ± 9.4FEV~1~/FVC0.35495.0 ± 13.697.9 ± 10.9FEV~1~/FVC, % of predicted0.42197.6 ± 1.798.0 ± 1.7Resting SpO~2~, %0.0041.4 (1.3)0.5 (0.8)No. of hospitalizations in the last year^b^0.01229.5 (38.5)8.5 (16.3)No. of days hospitalized in the last year^b^[^2]

[Table 3](#t03){ref-type="table"} shows self-reported reasons for not performing the recommended physical therapy techniques for airway clearance. Feeling tired and not liking the recommended technique were reported significantly more often in the moderate/poor-adherence group than in the high-adherence group (p = 0.002 for both); in contrast, having some other engagement was reported significantly more often in the high-adherence group than in the poor/moderate-adherence group (p \< 0.001).

Of the 66 patients studied, 52 (78.8%) were supervised by their mothers, 25 (37.9%) were supervised by their fathers, and 4 (6.1%) were supervised by a physical therapist, whereas 26 (39.4%) performed the recommended techniques without supervision. When answering the question regarding assistance when performing the recommended physical therapy techniques for airway clearance, patients were allowed to select more than one response (i.e., more than one supervisor). There were no statistically significant differences between the groups regarding the aforementioned variable.

Table 3.Reasons for not performing the recommended physical therapy techniques for airway clearance.^a^**VariableModerate/poor adherenceHigh adherencep(n = 27)(n = 39)**Lack of time10 (25.6)13 (48.1)0.059Cannot be bothered1 (2.5)5 (18.5)0.038Feels tired1 (2.5)8 (29.6)0.002Does not like it1 (2.5)8 (29.6)0.002Cannot find any motivation0 (0.0)4 (14.8)0.024Other engagements31 (79.4)8 (29.6)0.000[^3]

The most commonly used respiratory therapy techniques were coughing (in 97%), huffing (in 86.4%), expiratory positive airway pressure (EPAP) delivered through a mask (in 84.8%), positive expiratory pressure (PEP) on water seal (in 18.2%), and slow exhalation to residual volume with an open glottis (in 4.5%).

There was agreement between physician-recommended therapy and self-reported adherence for EPAP mask (kappa = 0.63; p \< 0.001) and PEP on water seal (kappa = 0.54; p \< 0.001), The level of agreement between physician-recommended therapy and self-reported adherence was not significant for huffing, coughing, and slow exhalation to residual volume with an open glottis.

DISCUSSION
==========

The present study included 66 pediatric CF patients followed by the HCPA Pediatric Pulmonology Team in order to evaluate the level of adherence to physical therapy recommendations. This was the first study to evaluate adherence to respiratory therapy in pediatric CF patients in Brazil. To that end, we used a questionnaire developed from a previous study conducted under the auspices of the HCPA Program for Adults with CF. Of the sample as a whole, 59% were in the high-adherence group and 41% were in the moderate/poor-adherence group.

Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ studied 63 patients enrolled in the HCPA Program for Adults with CF (mean age, 23.1 years) in order to evaluate adherence to respiratory therapy techniques. They found high adherence in 60% of the sample as a whole and moderate/poor adherence in 40%, findings that are similar to ours. This allows us to assume that, during childhood, patients develop a treatment adherence pattern that remains throughout adolescence and adulthood.

In our study, there were no differences between the high-adherence and moderate/poor-adherence groups regarding age, age at diagnosis, family income, total S-K clinical scores, sputum bacteriology, BMI, or lung function. However, when the \"radiological findings\" domain of the S-K clinical score was analyzed separately, scores were found to be significantly lower in the moderate/poor-adherence group. Arias Llorente et al.^(^ [@B27] ^)^ evaluated adherence to treatment in a sample of 34 CF patients (including adult and pediatric patients) and found that S-K clinical scores were significantly higher in those who showed greater adherence to physical therapy recommendations. Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ found significantly lower S-K clinical scores and lung function in the group of patients who showed high adherence to physical therapy recommendations. This difference is due to the fact that adult patients present with disease that is more severe and therefore require greater adherence to treatment.

In our study, the high-adherence group showed higher scores for the quality of life questionnaire domains emotion, physical, treatment burden, health perceptions, social, and respiratory. A study conducted at the *Hospital de Clínicas de Campinas*, in the city of Campinas, Brazil, evaluated the quality of life of pediatric patients with CF and showed that patients with lower S-K clinical scores (\< 70) had lower scores for the quality of life questionnaire domains social, respiratory, and digestive.^(^ [@B28] ^)^

In the present study, the most commonly used respiratory therapy techniques were coughing, huffing, and EPAP mask. The level of agreement between the two questionnaires was highest for EPAP and PEP on water seal. In contrast, Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ found that active cycle of breathing was the most commonly used technique in adults with CF (79.4%). This difference between pediatric/young patients and adult patients is probably due to the fact that the former require adult supervision in order to perform respiratory therapy techniques, and EPAP mask is easy to use and provides greater patient autonomy. A randomized study conducted at 12 CF centers in Canada showed that EPAP mask was superior to high-frequency chest wall oscillation in patients followed for one year. The number of pulmonary exacerbations was nearly twice as high in those who used high-frequency chest wall oscillation, and those who used EPAP less often required antibiotics.^(^ [@B29] ^)^

In 2010, Modi et al.^(^ [@B30] ^)^ studied 153 patients (mean age, 14 years) in order to evaluate adherence to respiratory therapy. Patients completed a daily telephone diary and reported their level of adherence every four months. Of the sample as whole, 37% were assigned to the high-adherence group, 49% were assigned to the moderate-adherence group, and 14% were assigned to the poor-adherence group. The type of airway clearance technique was the only predictor of adherence, and high-frequency chest wall oscillation was the technique preferred by patients, being associated with greater adherence. The levels of adherence in the aforementioned study are not comparable to those in ours, given that the data collection instruments were different; nevertheless, the technique preferred by patients was associated with greater adherence in both studies.

In 2009, Bucks et al.^(^ [@B31] ^)^ evaluated 38 adolescents with CF, analyzing the factors that had an impact on treatment adherence. According to the authors, nonadherence to respiratory therapy was associated with the way in which patients judged their personal need for treatment.

In the present study, the most common reasons for not performing the recommended physical therapy techniques for airway clearance included having other engagements, feeling tired, and not liking the technique (the first in the high-adherence group and the last two in the moderate/poor-adherence group). Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ found that the most common reason for not performing the recommended physical therapy techniques for airway clearance was lack of time. This difference might be due to the lifestyle of adults, who are encouraged to have social and work activities. In the study by Arias Llorente et al.,^(^ [@B27] ^)^ self-reported adherence to physical therapy was 41.2%, being the lowest among all treatments studied. The most common reason for not performing physical therapy was lack of time. Adherence was greater among the patients who had more than one option of physical therapy technique to choose from.

The limitations of the present study are primarily related to the cross-sectional design and the inclusion of pediatric/young patients covering a wide age range and having different levels of understanding, as well as to the fact that adherence to physical therapy recommendations was self-reported, which is generally associated with higher adherence scores. The fact that the questionnaire regarding adherence to physical therapy recommendations used in the present study has yet to be validated might have biased the study results. Future studies should examine parental education level and psychological aspects.

In conclusion, the present study showed that 59% of the pediatric CF patients studied had high adherence to physical therapy recommendations, whereas approximately 41% failed to follow such recommendations, other engagements and tiredness being the most common reasons for not performing the recommended techniques for airway clearance. These findings indicate a problem that deserves attention and provide the basis for strategies to improve patient adherence to physical therapy recommendations. Low self-reported adherence to physical therapy recommendations was associated with worse radiological findings, a greater number of hospitalizations, and decreased quality of life. There was no association between adherence to physical therapy recommendations and lung function.

We would like to thank the entire HCPA CF team and the collaborators who made the present study possible.
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Objetivo
========

: Avaliar o grau de adesão autorrelatada às recomendações fisioterapêuticas em pacientes pediátricos (6-17 anos) com fibrose cística (FC) e determinar se os diferentes níveis de adesão se correlacionam com a função pulmonar, aspectos clínicos e qualidade de vida.

Métodos
=======

: Estudo transversal no qual os pacientes e responsáveis responderam um questionário sobre a adesão à fisioterapia recomendada e um questionário da qualidade de vida em FC. Foram coletados dados demográficos, espirométricos e bacteriológicos, assim como a frequência de internações e resultados do escore clínico de Shwachman-Kulczycki (S-K).

Resultados
==========

: Participaram 66 pacientes. As médias de idade, VEF~1~ (em % do previsto) e IMC foram, respectivamente, 12,2 ± 3,2 anos, 90 ± 24% e 18,3 ± 2,5 kg/m^2^. Os pacientes foram divididos em dois grupos: alta adesão (n = 39) e moderada/baixa adesão (n = 27). Não houve diferenças estatisticamente significativas para idade, sexo, renda familiar e escore clínico de S-K total na comparação dos dois grupos. Houve diferenças estatisticamente significativas entre os grupos alta adesão e moderada/baixa adesão, este último mostrando valores significativamente menores para o domínio \"achados radiológicos\" do escore clínico de S-K apresentou (p = 0,030), um maior número de hospitalizações (p = 0,004) e de dias de internação no último ano (p = 0,012), assim como menores escores para os seguintes domínios do questionário de qualidade de vida: emocional (p = 0,002), físico (p = 0,019), tratamento (p \< 0,001), saúde (p = 0,036), social (p = 0,039) e respiratório (p = 0,048).

Conclusões
==========

: A baixa adesão autorrelatada às recomendações fisioterapêuticas associou-se com piores achados radiológicos, maior número de hospitalizações e diminuição da qualidade de vida em pacientes pediátricos com FC.

Fibrose cística

Cooperação do paciente

Modalidades de fisioterapia

Qualidade de vida

INTRODUÇÃO
==========

A fibrose cística (FC) é uma doença genética autossômica recessiva, caracterizada por infecção pulmonar crônica, insuficiência pancreática exócrina e elevada concentração de eletrólitos no suor. As alterações do sistema respiratório são as principais causas de morbidade e mortalidade. ^(^ [@B01] ^-^ [@B08] ^)^ Conforme os registros da Cystic Fibrosis Foundation, em 2012, a expectativa de vida em indivíduos com a doença era de 37,8 anos.^(^ [@B09] ^)^

O regime terapêutico padrão para a doença pulmonar inclui antibioticoterapia, higiene das vias aéreas, exercício físico, uso de agentes mucolíticos, broncodilatadores e agentes anti-inflamatórios, suporte nutricional e suplementação de oxigênio.^(^ [@B10] ^,^ [@B11] ^)^ O acompanhamento ambulatorial por uma equipe multidisciplinar a cada dois ou três meses visa educar os pais e os pacientes quanto às rotinas do tratamento domiciliar, monitorar a evolução da doença e melhorar a adesão ao tratamento, adaptando as condutas conforme suas necessidades.^(^ [@B12] ^)^

As técnicas para remoção de secreções das vias aéreas são consideradas componentes fundamentais do tratamento do paciente com FC. Em crianças maiores e adolescentes estimula-se a utilização de técnicas que priorizem sua independência.^(^ [@B13] ^,^ [@B14] ^)^

Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ estudaram 63 pacientes adultos com FC e demonstraram que 40% dos pacientes apresentavam de moderada a baixa adesão às técnicas para remoção de secreções das vias aéreas e isso se associou com o grau de escolaridade e com a gravidade da doença. Encontraram como fator para aumento da adesão o uso de técnicas preferidas pelos pacientes, sendo a mais citada a pressão positiva nas vias aéreas.

Na população pediátrica, a dependência dos pais e/ou dos cuidadores para a execução das rotinas do tratamento e a não compreensão das implicações da doença em longo prazo podem estar associadas à baixa adesão ao tratamento.^(^ [@B16] ^)^ A dificuldade dos pais em estabelecer rotinas de tratamento e a utilização de métodos de tentativa e erro representam barreiras para a adesão ao tratamento; enquanto uma orientação antecipatória da equipe multidisciplinar pode facilitar a gestão da doença. ^(^ [@B17] ^)^ Os equívocos, lacunas ou erros no conhecimento da FC podem causar impacto sobre a progressão da doença. ^(^ [@B18] ^)^ Poucos estudos são encontrados na literatura que relatam a adesão à fisioterapia no paciente com FC.^(^ [@B15] ^,^ [@B19] ^,^ [@B20] ^)^

No Brasil, há 2.669 pacientes cadastrados no Registro Brasileiro de FC. O Rio Grande do Sul é o segundo estado com o maior número de pacientes, abrangendo 356 indivíduos (13,3%). A população pediátrica (menores de 18 anos) é de 1.918 indivíduos (77,6% dos pacientes no estado). Com a dosagem de tripsina imunorreativa na triagem neonatal, a população de pacientes com diagnóstico de FC em acompanhamento vem crescendo anualmente. Sendo assim, estratégias que visem melhorias na adesão e na prevenção de complicações são cada vez mais necessárias.^(^ [@B21] ^)^

O objetivo do presente estudo foi avaliar o grau de adesão autorrelatada às recomendações fisioterapêuticas em pacientes pediátricos com FC e estabelecer associações dos diferentes níveis de adesão com a função pulmonar, com o escore clínico e com a qualidade de vida.

MÉTODOS
=======

Delineamento do estudo
----------------------

Foi realizado um estudo transversal em pacientes pediátricos com FC com o objetivo de avaliar o grau de adesão à fisioterapia respiratória.

População
---------

Os pacientes com FC foram recrutados pela Equipe de Pneumologia Pediátrica do Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA), em Porto Alegre (RS). A amostra do estudo foi constituída por crianças e adolescentes com diagnóstico de FC de acordo com os critérios de um consenso,^(^ [@B02] ^)^ com idade entre 6 e 17 anos.

A seleção da amostra foi realizada de forma consecutiva, considerando todos os pacientes em acompanhamento que preenchiam os critérios de inclusão do estudo. O período de coleta de dados ocorreu entre maio e outubro de 2014. A pesquisa foi aprovada pelo Comitê de Ética do HCPA, protocolo número 14-0157, e foi obtido o consentimento informado de cada responsável.

Os pacientes foram incluídos em fase de estabilidade clínica da doença, definida por no mínimo 30 dias sem internação e sem modificação no esquema terapêutico de manutenção. Foram excluídos os pacientes com alterações neurológicas que acarretassem dificuldades em responder os questionários.

Medidas e instrumentos
----------------------

Após aceitarem o convite, o paciente e seu responsável assinaram o termo de consentimento livre e esclarecido e dirigiram-se a uma área física não vinculada à equipe assistencial.

Inicialmente, o paciente, acompanhado de seu responsável, respondia a um questionário de adesão ao tratamento fisioterapêutico, elaborado a partir de um estudo prévio^(^ [@B15] ^)^ realizado em nosso centro de referência, no qual constavam apenas perguntas objetivas, tais como: \"quantos dias na semana e vezes por dia realiza fisioterapia?\", \"quanto tempo dura a sessão?\", \"quais técnicas realiza?\", \"quais mais gosta e quais menos gosta?\", \"quem auxilia?\" e \"quais motivos para a não realização da fisioterapia?\". Em seguida, era aplicado o questionário de qualidade de vida desenvolvido para pacientes com FC e validado para língua portuguesa no Brasil.^(^ [@B22] ^)^ Ambos os questionários eram aplicados por um profissional não vinculado à equipe ambulatorial em um espaço não vinculado à assistência. Os próprios pacientes respondiam as questões e eram auxiliados por seus responsáveis quando necessário.

Posteriormente, o fisioterapeuta, membro da equipe assistencial, respondia as mesmas questões, registrando as recomendações de fisioterapia para cada paciente.

Foi utilizada uma ficha de coleta de dados com os seguintes campos: data, sexo, idade, etnia, renda familiar, idade ao diagnóstico da FC, IMC, SpO~2~ em repouso, bacteriologia do escarro, função pulmonar, frequência de internações no último ano (dado coletado do prontuário eletrônico, contando como referência inicial o dia de aplicação dos questionários até um ano atrás) e escore clínico de Shwachman-Kulczycki (S-K).^(^ [@B23] ^)^

Os resultados de função pulmonar utilizados foram aqueles da espirometria solicitada na rotina clínica de atendimento dos pacientes. Essa foi realizada na Unidade de Fisiologia Pulmonar do Serviço de Pneumologia do HCPA, com o paciente em posição sentada, utilizando-se um espirômetro modelo v4.31a (Jaeger, Würzburg, Alemanha), dentro dos critérios de aceitabilidade técnica das diretrizes da Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia.^(^ [@B24] ^)^ Foram registrados os resultados de CVF, VEF~1~ e relação VEF~1~/CVF. Os parâmetros foram também expressos em percentual do previsto para idade, altura e gênero.^(^ [@B25] ^)^

Análise estatística
-------------------

Os dados foram digitados em uma base de dados do programa Microsoft Excel 2011, sendo processados e analisados com o auxílio do programa Statistical Package for the Social Sciences, versão 18.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, EUA).

Os pacientes foram classificados conforme a adesão autorrelatada, através de suas respostas quanto ao tratamento fisioterapêutico realizado nas duas últimas semanas: alta adesão (realizou o tratamento recomendado pela fisioterapeuta todos os dias e raramente deixou de realizar alguma sessão), moderada adesão (realizou o tratamento todos os dias, porém, frequentemente deixou de realizar o número de sessões recomendado) ou baixa adesão (não conseguiu realizar o tratamento e o número de sessões recomendadas em todos ou quase todos os dias da semana). Para fins de análise, foram comparados os grupos de alta vs. moderada/baixa adesão.

Os dados quantitativos foram apresentados como média e desvio-padrão ou como mediana (desvio interquartílico). Os dados qualitativos foram expressos em frequência e proporção da população estudada.

Variáveis contínuas foram comparadas com o teste t para amostras independentes. Variáveis ordinais ou variáveis contínuas sem distribuição normal foram comparadas com o teste dos postos sinalizados de Wilcoxon. Os dados qualitativos foram analisados através do teste do qui-quadrado, utilizando, quando necessário, a correção de Yates ou o teste exato de Fisher. Para analisar o grau de concordância entre fisioterapeuta e paciente quanto às recomendações foi utilizado o coeficiente de concordância kappa. Todos os testes estatísticos utilizados foram bicaudais, considerando um nível de significância de p \< 0,05.

O tamanho da amostra foi calculado considerando proporções entre o grupo com elevada adesão e o grupo com moderada/baixa adesão. Para uma proporção esperada de 0,40 de pacientes com moderada/baixa adesão^(^ [@B15] ^)^ e utilizando uma amplitude total de 0,25, com um nível de confiança de 95%, o tamanho da amostra adequado seria um total de 59 pacientes com FC.^(^ [@B26] ^)^

RESULTADOS
==========

Durante o período de realização do estudo, a Equipe de Pneumologia Pediátrica do HCPA acompanhava um total de 109 pacientes com FC, sendo 72 pacientes com idade entre 6 e 17 anos. Desses, foram incluídos e avaliados 66 pacientes. Dois pacientes foram excluídos do estudo, um por exacerbação pulmonar com necessidade de internação e outro por negação dos pais em participar do estudo. Outros 4 pacientes não compareceram às consultas no período do estudo.

Conforme a adesão autorrelatada, os pacientes foram classificados como com alta adesão (39 pacientes; 59%) e com moderada/baixa adesão (27 pacientes; 41%).

A [Tabela 1](#t1){ref-type="table"} descreve as características gerais dos pacientes com FC de acordo com a adesão autorrelatada à fisioterapia respiratória. Não houve diferenças estatisticamente significativas para as variáveis idade, sexo, renda familiar e escore clínico de S-K. Quando o domínio \"achados radiológicos\" do escore clínico de S-K foi analisado separadamente, obtivemos um escore significativamente menor no grupo de moderada/baixa adesão quando comparado ao de alta adesão (p = 0,030).

Tabela 1.Características gerais dos pacientes pediátricos com fibrose cística de acordo com a adesão à fisioterapia respiratória.^a^**pModerada/baixa adesãoAlta adesãoVariáveis(n = 27)(n = 39)**0,13912,9 ± 3,611,7 ± 2,8Idade, anos0,3720,33 (1)0,25 (3)Idade ao diagnóstico, anos^b^0,17910/1721/18Masculino/Feminino, n/n0,33618,7 ± 3,118,0 ± 2,0IMC, kg/m^2^Bacteriologia^c^0,79120 (74,1)30 (76,9)MSSA0,4832 (7,4)5 (12,8)MRSA0,71514 (51,8)22 (56,4)Pseudomonas aeruginosa0,2907 (25,9)6 (15,3)Burkholderia cepacia0,222Renda familiar^c^11 (40,7)24 (61,5)\< 3 salários mínimos6 (22,2)7 (17,9)3-5 salários mínimos9 (33,3)7 (17,9)\> 5 salários mínimos0,18474,2 ± 12,878,8 ± 14,1S-K total, pontos0,03012,0 ± 4,815,0 ± 5,9S-K achados radiológicos, pontosDomínios do escore de qualidade de vida, pontos0,01972 ± 21,184,3 ± 15,9Físico0,08868,3 ± 16,581,4 ± 14,8Vitalidade0,00269,4 ± 16,682,2 ± 12,6Emocional0,18076,7 ± 30,286,5 ± 15,6Alimentação0,00055,0 ± 24,782,4 ± 14,9Tratamento0,03670,0 ± 18,987,6 ± 14,1Saúde0,03967,5 ± 19,478,2 ± 17,3Social0,15578,3 ± 27,087,2 ± 18,2Imagem0,15876,6 ± 19,588,8 ± 16,1Papel social0,96473,3 ± 37,874,0 ± 32,3Peso0,04864,4 ± 21,075,3 ± 18,1Respiratório[^4]

Em relação ao questionário de qualidade de vida, obtivemos pontuações significativamente menores no grupo de moderada/baixa adesão para os domínios \"emocional\" (p = 0,002), \"físico\" (p = 0,019), \"tratamento\" (p \< 0,001), \"saúde\" (p = 0,036), \"social\" (p = 0,039) e \"respiratório\" (p = 0,048).

A [Tabela 2](#t2){ref-type="table"} descreve as características de função pulmonar e frequência de hospitalizações dos pacientes com FC (número de vezes que foi internado no último ano e dias de hospitalização) de acordo com a adesão autorrelatada à fisioterapia respiratória. Não houve diferenças estatisticamente significativas entre os grupos para as variáveis de função pulmonar. Porém, os pacientes com moderada/baixa adesão apresentaram médias de internação anual (p = 0,004) e de número de dias de internação no ano (p = 0,012) significativamente maiores que o grupo com alta adesão.

Tabela 2.Características de função pulmonar e de hospitalizações dos pacientes pediátricos com fibrose cística de acordo com a adesão à fisioterapia respiratória.^a^**pModerada/baixa adesãoAlta adesãoVariáveis(n = 27)(n = 39)**0,4332,8 ± 1,32,6 ± 0,9CVF, L0,65793,6 ± 21,195,9 ± 20,1CVF, % do previsto0,5352,2 ± 1,12,1 ± 0,7VEF~1~, L0,35286,6 ± 22,892,3 ± 24,8VEF~1~, % do previsto0,32680,2 ± 11,482,8 ± 9,4VEF~1~ /CVF0,35495,0 ± 13,697,9 ± 10,9VEF~1~/CVF, % do previsto0,42197,6 ± 1,798,0 ± 1,7SpO~2~ em repouso, %0,0041,4 (1,3)0,5 (0,8)N. hospitalizações no último ano^b^0,01229,5 (38,5)8,5 (16,3)N. dias de internação no último ano^b^[^5]

A [Tabela 3](#t3){ref-type="table"} destaca os motivos relatados para a não realização de fisioterapia. O grupo com moderada/baixa adesão relatou, com diferença estatisticamente maior, o cansaço (p = 0,002) e não gostar da técnica (p = 0,002) que o grupo com alta adesão; já o grupo com alta adesão relatou mais significativamente não realizar a sessão na presença de algum compromisso do que o grupo com moderada/baixa adesão (p \< 0,001).

Tabela 3.Motivos para a não realização da fisioterapia.^a^**VariáveisModerada/baixa adesãoAlta adesãop(n = 27)(n = 39)**Falta de tempo10 (25,6)13 (48,1)0,059Não se compromete1 (2,5)5 (18,5)0,038Se sente cansado1 (2,5)8 (29,6)0,002Não gosta1 (2,5)8 (29,6)0,002Não tem motivação0 (0,0)4 (14,8)0,024Compromissos31 (79,4)8 (29,6)0,000[^6]

Dos 66 pacientes estudados, 52 (78,8%) eram supervisionados pela mãe, 25 (37,9%), pelo pai, e 4 (6,1%), pelo fisioterapeuta, enquanto 26 (39,4%) realizavam o tratamento sem supervisão. No questionário aplicado o paciente poderia assinalar mais de um supervisor. Não houve associações estatisticamente significativas em relação a essa variável entre os grupos com diferentes níveis de adesão à fisioterapia.

As técnicas de fisioterapia mais utilizadas pelos pacientes foram tosse, em 97%; huffing, em 86,4%; uso de máscara de expiratory positive airway pressure (EPAP, pressão positiva expiratória nas vias aéreas), em 84,8%; uso de pressão positiva expiratória (PPE) em selo d\'água, em 18,2%; e expiração lenta e total com a glote aberta, em 4,5%.

Dentre as técnicas recomendadas pelo fisioterapeuta da equipe assistencial ao paciente, houve concordâncias, em relação aos pacientes, no uso da máscara de EPAP (kappa = 0,63; p \< 0,001) e de PPE em selo d\'água (kappa = 0,54; p \< 0,001). As indicações de realização do huffing, tosse e expiração lenta e total com a glote aberta não apresentaram significância na análise de concordância.

DISCUSSÃO
=========

Participaram do presente estudo 66 pacientes acompanhados pela Equipe de Pneumologia Pediátrica do HCPA com o objetivo de verificar a sua adesão à fisioterapia respiratória em uma população pediátrica. Este é o primeiro estudo que avalia a adesão à fisioterapia respiratória nessa população no Brasil, utilizando um questionário elaborado com base em um estudo desenvolvido anteriormente no Programa de Adultos com FC do HCPA. Observou-se uma prevalência de 59% de pacientes no grupo classificado como com alta adesão e de 41% no grupo classificado como com moderada/baixa adesão.

Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ estudaram 63 pacientes em acompanhamento no Programa de Adultos com FC do HCPA, com média de idade de 23,1 anos, com o objetivo de avaliar a adesão às técnicas de fisioterapia respiratória. Semelhante ao nosso trabalho, uma prevalência de 60% de alta adesão à fisioterapia e de 40% moderada/baixa adesão foram encontradas. Isso nos permite presumir que o padrão de adesão ao tratamento se inicia na infância e é mantido após os pacientes realizarem a transição da equipe de pneumologia infantil para a equipe de adolescentes e adultos.

Em nosso estudo, não houve diferenças entre os grupos de adesão estudados em relação a idade, idade ao diagnóstico, renda familiar, escore clínico de S-K total, bacteriologia, IMC e função pulmonar. Contudo, quando analisado apenas o aspecto radiológico do escore clínico de S-K, houve uma pontuação significativamente menor no grupo com baixa adesão. Arias Llorente et al.^(27)^avaliaram a adesão ao tratamento em 34 pacientes adultos e pediátricos com FC e obtiveram valores do escore clínico de S-K significativamente mais elevados em pacientes com maior adesão ao tratamento fisioterápico. Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ encontraram valores significativamente menores no escore clínico de S-K e de função pulmonar no grupo com alta adesão à fisioterapia. Essa diferença se deve ao fato de esses pacientes adultos apresentarem doença mais grave, com necessidade de maior engajamento no tratamento.

Em nosso estudo, o grupo classificado como com alta adesão à fisioterapia apresentou maior pontuação no questionário de qualidade de vida para os domínios físico, emocional, tratamento, saúde, social e respiratório. Um estudo realizado no Hospital de Clínicas de Campinas (SP) avaliou a qualidade de vida em pacientes pediátricos com FC e observou que os pacientes com menor escore clínico (S-K \< 70 pontos) apresentaram piora na qualidade de vida nos domínios social, respiratório e digestivo.^(^ [@B28] ^)^

No presente estudo, as técnicas mais utilizadas pelos pacientes foram tosse, huffing e máscara de EPAP. As técnicas que obtiveram maior concordância entre os questionários foram o uso de EPAP e de PPE em selo d\'água. Contrastando com os nossos achados, Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ identificaram como a técnica mais utilizada o ciclo ativo da respiração em um programa para adultos com FC (79,4%). Essa diferença entre pacientes pediátricos/jovens e adultos provavelmente é devido à população pediátrica/jovem necessitar do auxílio de um supervisor adulto para a realização do seu tratamento, sendo a máscara de EPAP um dispositivo de fácil utilização, que oferece ao paciente maior autonomia e facilidade na aplicação. Um estudo randomizado realizado em 12 centros de FC no Canadá demonstrou que o uso da máscara de EPAP foi superior ao do colete de oscilação de alta frequência da parede torácica em pacientes acompanhados ao longo de um ano. Os pacientes que utilizaram EPAP apresentaram quase duas vezes menos exacerbações pulmonares e menor necessidade de antibióticos.^(^ [@B29] ^)^

Em 2010, Modi et al.^(^ [@B30] ^)^ estudaram 153 pacientes, com média de idade de 14 anos, com o objetivo de avaliar a aderência à fisioterapia em uma coorte de pacientes. Os pacientes completaram um diário telefônico e informaram o nível de adesão a cada quatro meses. Os pacientes foram classificados como alta adesão (37%), moderada adesão (49%) e baixa adesão (14%). O tipo de técnica para higiene brônquica foi o único preditor de adesão, e a utilização do dispositivo de oscilação de alta frequência da parede torácica foi o preferido pelos pacientes, sendo associado à maior adesão. Essas classificações de adesão não são comparáveis às do nosso estudo, pois o instrumento de coleta de dados não era semelhante ao nosso; porém, em nosso estudo, a técnica preferida pelo paciente também foi associada à maior adesão.

Em 2009, Bucks et al.^(^ [@B31] ^)^ avaliaram 38 adolescentes com FC, analisando os fatores que impactavam na adesão ao tratamento. Os autores observaram que a não adesão à fisioterapia era associada com a maneira como os pacientes avaliavam a necessidade do tratamento.

No presente estudo, a principal justificativa para a não realização de fisioterapia no grupo com alta adesão foi \"compromissos\" e, no grupo com moderada/baixa adesão, foram citados com maior frequência \"cansaço\" e \"não gosta da técnica\". Flores et al.^(^ [@B15] ^)^ identificaram como a principal razão para a não realização de fisioterapia a falta de tempo. Essa diferença nos achados pode estar associada ao estilo de vida da população adulta, que é estimulada a ter atividades sociais e laborais. No estudo de Arias Llorente et al.,^(^ [@B27] ^)^ a adesão autorrelatada quanto às sessões de fisioterapia foi de 41,2%, sendo a mais baixa dentre todas as categorias estudadas. O motivo mais citado para a não realização de fisioterapia foi a falta de tempo. Uma maior adesão foi observada em pacientes que recebiam mais de uma opção de técnica fisioterapêutica.

As limitações relacionadas ao presente estudo referem-se principalmente ao fato de esse ser um estudo com delineamento transversal, abranger uma ampla faixa etária de pacientes pediátricos/jovens com diferentes níveis de compreensão, além do fato de a adesão ser autorrelatada, o que geralmente está associado com escores mais altos de adesão. Salientamos que o questionário de adesão à fisioterapia utilizado no presente estudo não foi validado, podendo ser um viés importante deste estudo. Em futuros estudos relacionados ao tema, informações sobre o grau de escolaridade dos pais e aspectos psicológicos deverão ser abordadas.

Como conclusão, o presente estudo revelou que 59% dos pacientes com FC na faixa etária estudada tiveram alta adesão à fisioterapia, enquanto aproximadamente 41% não conseguiam seguir regularmente as recomendações de tratamento, apresentando, como principais motivos para a não realização da fisioterapia, compromissos e cansaço. Esses achados determinam um problema que merece atenção e, a partir desses dados, devemos traçar condutas e soluções para que os pacientes consigam aderir à fisioterapia. A baixa adesão à fisioterapia autorrelatada associou-se com achado radiológico mais comprometido pela doença, maior número de hospitalizações e diminuição da qualidade de vida. Não houve associação entre a adesão à fisioterapia e função pulmonar.
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[^1]: MSSA: methicillin-susceptible *Staphylococcus aureus*; MRSA: methicillin-resistant *Staphylococcus aureus*; and S-K: Shwachman-Kulczycki. ^a^Values expressed as mean ± SD, except where otherwise indicated. ^b^Value expressed as median (interquartile range). ^c^Values expressed as n (%).

[^2]: No.: number. ^a^Values expressed as mean ± SD. ^b^Values expressed as median (interquartile range).

[^3]: ^a^Values expressed as n (%).

[^4]: MRSA: methicillin-resistant Staphylococcus aureus; MSSA: methicillin-susceptible Staphylococcus aureus; e S-K: escore de Shwachman-Kulczycki. ^a^Valores expressos em média ± dp, exceto onde indicado. ^b^Valor expresso como mediana (desvio interquartílico). ^c^Valores expressos como n (%).

[^5]: N.: número. ^a^Valores expressos em média ± dp. ^b^Valores expressos em mediana (desvio interquartílico).

[^6]: ^a^Valores expressos como n (%).
